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objectifs 

ARGUMENTER les principles hypotheses 
diagnostiques et JUSTIFIER les examens 
complementaires pertinents 


Tremblement 

Le tremblement se definit comme une oscillation rythmique du 
corps ou d’une partie du corps autour de sa position d’equilibre. 
II est caracterise par sa frequence et son amplitude, mais sa clas- 
sification clinique repose essentiellement sur ses circonstances 
de survenue et sa localisation. 

C’est son caractere rythmique qui permet de le distinguer faci- 
lement de la plupart des autres mouvements anormaux. 

Orientation etiologique et prise en charge 

L’interrogatoire doit preciser : 

- les circonstances d’apparition (aigue, subaigue ou chronique) ; 

- les antecedents personnels et les antecedents familiaux de 
tremblement ou de maladie neurologique ; 

- les prises medicamenteuses. 

L’analyse du tremblement repose sur : 

- ses circonstances de survenue et, afin de les preciser, I’examen 
clinique doit comporter : 

■ un examen de la marche, un examen au repos (sujet assis, 
avant-bras pose au repos sur les cuisses) et une epreuve de 
calcul mental qui peuvent mettre en evidence un tremblement 
de repos ; 

■ la manoeuvre des bras tendus et du bretteur qui mettent en 
evidence un tremblement postural ; 

■ r epreuve « doigt-nez », une epreuve d’ecriture avec realisation 
d’une spirale, I’epreuve du verre, qui objectivent un tremblement 
intentionnel ; 

- sa localisation : chef, face, voix ; le caractere proximal ou distal, 
uni- ou bilateral ; 

- la recherche de signes associes : neurologiques (signes extra- 
pyramidaux ou cerebelleux notamment) et generaux. 


Tremblement de repos 

1. Diagnostic positif 

II est present lorsque les muscles sont totalement relaches et 
disparaTt lors de la contraction musculaire ou lors du sommeil. 

II est potentialise par le calcul mental, et par la marche lorsqu’il 
touche les membres superieurs. 

II est le plus souvent localise a la partie distale des membres, 
mais peut toucher la mandibule, la langue ou les levres. 

II n’est, en regie generale, jamais localise au chef. 

Sa frequence est de 4 a 6 par seconde. 

2. Diagnostic etiologique 

Pur, il est quasiment pathognomonique du syndrome parkinso- 
nien, qu’il s’agisse d’une maladie de Parkinson, d’un autre syndrome 
parkinsonien degeneratif, d’un syndrome parkinsonien iatrogene, 
ou, chez le sujet jeune, d’une maladie de Wilson (v. encadre). 

La recherche d’une prise de neuroleptiques (classiques ou 
caches) doit etre systematique. 

Chez le sujet de moins de 50 ans, un dosage du cuivre serique 
et urinaire et de la ceruleoplasmine (pour exclure une maladie 
de Wilson) est indique. 

3. Traitement 

II est dependant de la cause. 

En cas de tremblement iatrogene : exclusion des neurolep- 
tiques si possible ou, en cas d’irmpossibilite, discussion du rem- 
placement des neuroleptiques classiques par la clozapine, qui a 
I’avantage de ne pas entraTner de syndrome parkinsonien mais 
qui necessite une surveillance hebdomadaire de I’hemogramme 
pendant les 1 8 premieres semaines, puis tous les mois. 

En cas de maladie de Parkinson ou d’autre syndrome parkinso- 
nien degeneratif, il faut discuter en fonction de la gene fonctionnelle 
et du terrain, soit les agonistes dopaminergiques, soit la L-Dopa. 

En cas de maladie de Wilson, c’est le traitement specifique de 
la maladie. 

Tremblement d’action 

II survient lorsque les muscles sont actives. II peut etre a predo- 
minance posturale ou intentionnelle. 

Le tremblement postural est revele par la manoeuvre des bras 
tendus, ou du bretteur : il est absent au repos, present au maintien 
de I’attitude. 
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Le tremblement intentionnel apparaTt lors de la realisation des 
mouvements, et peut etre teste par I’epreuve des verres, I’ecri- 
ture, la realisation d’une spirale. 

1 . Exageration du tremblement physiologique 

C’est la premiere cause a eliminer. II s’agit en general d’un 
tremblement essentiellement postural. Cette exageration du 
tremblement physiologique peut etre : 

- d’origine iatrogene (tableau 1) ; 

- liee a I’absorption excessive de substances excitantes : cafe ; 

- d’origine endocrinienneou metabolique : hyperthyroidie, troubles 

ioniques, sevrage ethylique, alcoolisme, maladie de Wilson a 

evoquer chez le sujet jeune (avant 50 ans). 

2. Tremblement essentiel (TE) (tableau 2) 

Un tremblement essentiel est evoque devant un tremblement 
d’installation progressive sur plusieurs annees, le plus souvent 
symetrique, de frequence rapide (de 8 a 12 c/s), touchant en 
general en priorite les membres superieurs, mais parfois aussi le 
chef, la mandibule ou la voix. 

Initialement postural, s’aggravant progressivement, et deve- 
nant egalerment intentionnel, il perturbe alors la realisation des 
mouvements volontaires. II est volontiers ameliore par I’alcool 
et survient (mais ce n’est pas toujours le cas) dans un contexte 
familial. 

Le traitement repose en fonction du terrain et des contre-indi- 
cations sur le propranolol (de 40 a 160 mg), la primidone (en 
debutant par un quart de comprime a 25 mg), ou le topiramate 
(de 25 a 75 mg). 

Dans les formes severes, la stimulation cerebrale profonde du 
noyau ventro-intermediaire (VIM) du thalamus, ou la thalamotomie 
par Gamma Knife, peuvent etre discutees. 


TABLEAU 1 

Causes medicamenteuses de tremblement 

Antiarythmiques 

Traitement gastro- 

1 amiodarone 

enterologique 

1 mexiletine 

1 metoclopramide 

Antidepresseurs 

1 cimetidine 

1 amitriptyline 

Chimiotherapie 

1 lithium 

1 tamoxifene 1 cytarabine 

1 inhibiteurs de la recapture 

1 ifosfamide 

de la serotonine 

Immunosuppresseurs 

Anti-epileptiques 

1 tacrolimus 1 cyclosporine 

1 acide valproique 

1 interferon alpha 

Bronchodilatateurs 

Autres 

1 salbutamol 

1 theophylline 1 cafeine 


3. Tremblement cerebelleux 

II est principalement intentionnel, souvent de grande amplitude 
et proximal, de frequence basse (4 c/s). II traduit un syndrome 
cerebelleux dont les causes peuvent etre nombreuses : 

- toxiques (intoxication alcoolique aigue ou chronique, iatrogene ; 

tableau 3) ; 

- lesionnelles (sclerose en plaques, sequelles d’accident vascu- 
laire cerebral ou de traumatisme cranien. . .) ; 

- degeneratives ou genetiques (ataxies hereditaires). 

Aucun traitement n’a reellement fait la preuve de son efficacite. 
La stimulation du noyau VIM du thalamus peut dans certains cas 
etre discutee. 

4. Tremblement rubral 

II est souvent assimile au tremblement cerebelleux, mais est lie a 
une lesion du noyau rouge ou de ses voies afferentes ou efferentes. 

II s’agit d’un tremblement intentionnel de grande amplitude, 
mais qui se distingue du tremblement cerebelleux par sa pre- 
sence egalement au repos et au maintien de I ’attitude (tremble- 
ment present aux 3 temps). 

Ses causes sont essentiellement lesionnelles. 

Comme pour le tremblement cerebelleux, il n’y a pas de traite- 
ment reellement efficace. 

Autres tremblements 

1 . Tremblement specifique d’une tache 

II n’apparaTt que lors de la realisation d’une tache specifique, 
comme par exemple I’ecriture (tremblement de I’ecriture). 

Son diagnostic differential peut se poser avec une dystonie de 
fonction. 

II ne necessite pas la realisation d’examens complementaires 
si le reste de I’examen clinique est normal. 

Les possibles therapeutiques sont limitees, mais les traite- 
ments du tremblement essentiel peuvent etre tentes. 

2. Tremblement orthostatique 

II n’est present qu’en position debout et touche les membres 
inferieurs. 

Le patient ne se plaint en general pas de tremblement mais de 
troubles de I’equilibre et de la marche. 

L’examen des cuisses a I’orthostatisme montre un tremblement 
des quadriceps. 

L’enregistrement electrophysiologique realise en position debout 
enregistre au niveau des quadriceps un tremblement extremement 
rapide (de 15 a 17 c/s). 

3. Tremblements psychogenes 

Ms doivent etre evoques en cas de tremblement : 

- irregulier en frequence ou amplitude, notamment lors des 
manoeuvres de distractibilite (par exemple lors des mouve- 
ments complexes realises avec le membre contralateral) ; 

- associant de rmaniere inhabituelle une composante de repos, 
posturale et d ’action ; 

- de debut brutal, avec parfois un evenement declenchant. 

II faut aussi I’evoquer en cas d’antecedent de somatisation. 
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Tremblement essentiel et tremblement parkinsonien 



Circonstances de survenue 


Localisation 


Frequence 

Autres caracteristiques 


Tremblement essentiel 


I postural, intentionnel 

I bilateral, symetrique 
I peut toucher le chef, la mandibule, la voix 


I rapide (de 8 a 1 2 c/s) 

I contexte familial 
I ameliore par I’alcool 
I absence de signes extrapyramidaux 


Tremblement parkinsonien 


I repos 


I unilateral ou asymetrique 
I peut toucher la mandibule, la langue ou les levres 
I epargne le chef 

I lent (de 4 a 6 c/s) 

I sporadique 

I ameliore par la L-dopa 

I associe a un syndrome akineto-hypertonique 


DAT-Scan 


I normal 


I denervation dopaminergique presynaptique 


Examens complementaires 

L’analyse clinique est le temps principal du diagnostic d’un 
tremblement. 

1. Examens biologiques 

Ceux a realiser, quel que soit le type de tremblement, sont : 

- en cas d’installation recente ou subaigue : un dosage de la 
TSHus ; 

- avant I’age de 50 ans, un dosage du cuivre et de la ceruleo- 
plasmine pour exclure une rare maladie de Wilson. 

2. Enregistrement electrophysiologique 

II n’est pas systematique, mais permet de determiner la frequence 
du tremblement (qui peut constituer une orientation etiologique) 
et peut etre utile : 

- en cas de tremblement psychogene, pour documenter I’effet 
des manoeuvres de distractibilite ; 

- en cas de tremblement orthostatique, ou il est le seul moyen 
d’affirrmer le diagnostic (enregistrement a I’orthostatisme d’un 
tremblement de 1 5 a 1 7 Hz) ; 


TABLEAU 3 

Causes iatrogenes de tremblement cerebelleux 

Psychotropes 

Chimiotherapie 

1 lithium 

1 cytarabine 

Antiepileptiques 

1 ifosfamide 

1 phenytoine 

Immunosuppresseurs 

Antibiotiques 

1 tacrolimus 

1 vidarabine 

1 ciclosporine 


- pour faire le diagnostic differential avec des myoclonies ryth- 
miques, dont la prise en charge therapeutique est totalement 
differente. 

3. Realisation dine imagerie cerebrale 

Elle est necessaire en cas : 

- de tremblement cerebelleux ou rubral ; 

- de tremblement de debut brutal, surtout lorsqu’il est unilateral ; 

- et de suspicion de maladie de Wilson (ou I’lRM cerebrale 
montre des hypersignaux evocateurs notamment des noyaux 
gris centraux). 

4. Realisation d’une scintigraphie au beta-CIT (DAT-Scan) 

Elle est indiquee pour distinguer un tremblement essentiel d’un 
tremblement parkinsonien. 

Cette distinction est le plus souvent facile cliniquement, mais 
peut s’averer difficile en cas dissociation non exceptionnelle 
d’un tremblement de repos et postural. 

Dystonie 

Definition 

Elle se definit comme une contraction musculaire involontaire 
prolongee, responsable de mouvements repetitifs (souvent en 
rotation) ou de postures anormales. 

La dystonie se reproduit en general toujours a I’identique chez 
un patient donne. Elle est majoree par le mouvement, amelioree 
par le repos. 

Classification 

L’analyse semiologique permet de distinguer : 

- les dystonies focales ou segmentaires lirmitees a une region du 
corps : par exemple, le blepharospasme (dystonie localisee 
aux muscles orbiculaires des paupieres caracterisee par des 
mouvements iteratifs d’occlusion des paupieres invalidants), la 
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I 


Maladie de Wilson 



L e diagnostic de maladie de Wilson 
doit etre evoque devant tout 
mouvement anormal apparaissant 
avant I’age de 50 ans. 

II s’agit d’une maladie multisystemique, 
hereditaire de transmission autosomique 
recessive, due a des mutations 
du gene ATP7B (codant pour le transporter 
intrahepatique du cuivre), a I’origine d’une 
accumulation de cuivre intrahepatique. 

Les signes cliniques peuvent etre : 

•4 hepatiques : tableaux de steatose, 
de cirrhose progressive, d’hepatite 
chronique aigue ou fulminante ; 

■4 hematologiques : acces d’anemie 
hemolytique ; 

■4 nephrologiques : syndrome 
nephrotique, tubulopathie ; 

■4 psychiatriques : troubles 
de la personnalite ou du comportement, 
addictions, alteration des performances 
scolaires ; 

•4 neurologiques : mouvements anormaux : 
tremblements postural et intentionnel, 
syndrome parkinsonien, dystonie focale, 
notamment faciale (aspect de « sourire 
sardonique »), ou generalisee et plus 
rarement choree ou syndrome cerebelleux. 
Les signes cliniques peuvent etre 
neurologiques purs, et il taut penser 
au diagnostic meme en I’absence 
d’atteinte plurisystemique. 

Le diagnostic repose sur : 

•4 I’enquete familiale : recherche 
de mouvements anormaux ou de troubles 
psychiatriques dans la fratrie, recherche 
de consanguinite ; 

■4 le dosage de la cupremie totale 
(diminuee) et de la cuprurie (augmentee) ; 
■4 le dosage de la ceruleoplasmine 
(diminuee) ; 


■4 la recherche d’un anneau de Kayser- 
Fleischer (depot de cuivre pericorneen 
mis en evidence par I’examen a la lampe 
a fente) ; 

■4 la realisation d’une IRM cerebrale 
(figure ci-dessus) qui dans les formes 
neurologiques est toujours anormale : 
hypersignaux T2 et FLAIR localises 
aux noyaux gris centraux, au thalamus, 
au mesencephale, voire au noyau dentele ; 
■4 I’etude genetique (realisee apres 
signature d’un consentement eclaire), 
qui confirme le diagnostic. 

Le traitement medical est d’autant plus 
efficace qu’il est administre a un stade 
precoce de la maladie. II repose sur les 
chelateurs du cuivre (D-penicillamine, 
trientine) et les sels de zinc (qui diminuent 
I’absorption intestinale du cuivre). 

L’ evaluation de I ’observance 

et de I’efficacite repose sur la Clinique 


et le dosage urinaire du cuivre 
des 24 heures (eleve sous traitements 
chelateurs et bas sous sels de zinc). 
L’amelioration Clinique sous traitement 
est lente et peut etre totale, mais une 
aggravation transitoire (hepatique 
et/ou neurologique) peut etre observee 
a I’introduction du traitement. 

La transplantation hepatique est reservee 
aux formes hepatiques severes. 

Dans les formes neurologiques, 

elle peut etre discutee en cas de resistance 

au traitement medical. 

La surveillance Clinique et biologique 
est multidisciplinaire. Elle doit s’assurer 
de la bonne observance du traitement. 
L’enquete familiale est indispensable 
afin d’identifier la maladie dans la fratrie 
et de debuter precocement le traitement.* 

www.has-sante.fr/portail/jcms/c.../ald-n-17-pnds-sur- 

la-maladie-de-wilson 
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Mouvements anormaux 

POINTS FORTS A RETENIR 

O Un tremblement de repos pur est un tremblement 
parkinsonien. 

© Tout mouvement anormal apparaissant avant I’age 
de 50 ans doit conduire a eliminer une maladie de Wilson. 

© La realisation d’une imagerie cerebrale est indiquee 
dans le bilan etiologique des tremblements cerebelleux. 

Q Devant tout mouvement anormal, une cause toxique, 
notamment medicamenteuse, doit etre recherchee. 

0 Les neuroleptiques sont contre-indiques en cas de 
tremblement de repos mais egalement en cas de dystonie. 

Q Le traitement de choix des dystonies focales repose 
sur les injections locales de toxine botulique. 

Q Une choree peut reveler une maladie auto-immune, 
notamment un syndrome des antiphospholipides 
ou un lupus erythemateux dissemine. 

© Un conseil genetique est indispensable en cas 
de diagnostic de maladie de Huntington. 

Q Associees a des troubles de la vigilance, les myoclonies 
doivent conduire a rechercher en priorite une encephalopathie 
infectieuse ou toxique. 

Q L’association de troubles psychiatriques et de mouvements 
anormaux (en dehors des mouvements anormaux lies 
a la prise de neuroleptiques) conduit a rechercher une maladie 
de Huntington et une maladie de Wilson. 

© La maladie de Huntington est de transmission 
autosomique dominante. 

© La maladie de Wilson est de transmission autosomique 
recessive. 

© Un taux de ceruleoplasmine normal n’exclut pas toujours 
une maladie de Wilson. 



dystonie cervicale (ou torticolis spasmodique) localisee aux 
muscles du cou, la dystonie focale d’un membre ; 

- les hemidystonies ; 

- les dystonies generalises ; 

- les dystonies de fonction qui n’apparaissent que lors de la 
realisation d’une fonction specifique comme I’ecriture (crampe 
des ecrivains) ou la pratique d’un instrument de musique 
(crampe des musiciens). 

Diagnostic etiologique 

II doit distinguer : 

- les dystonies primaires : d’origine genetique (rmeme s’il n’existe 
pas toujours d ’antecedents familiaux) ; 

- les dystonies secondaires : 

■ iatrogenes : les neuroleptiques peuvent provoquer des 
dystonies aigues lors de leur introduction, ou apres plusieurs 
annees d’utilisation, des dystonies tardives (appelees dys- 
kinesies tardives). Elies sont le plus souvent limitees a un 
groupe musculaire, notamment du cou ou de la face ; 

■ lesionnelles : une lesion des noyaux gris centraux (accident 
vasculaire cerebral, anoxie, intoxication au monoxyde de 
carbone...) peut se compliquer, le plus souvent apres un 
intervalle libre de quelques mois a quelques annees, par une 
dystonie controlaterale a la lesion ; 

■ metaboliques : la maladie de Wilson mais aussi d’autres 
maladies metaboliques rares peuvent se reveler par une 
dystonie. 

Conduite a tenir 

II faut : 

- rechercher une prise de neuroleptiques recente ou ancienne 
(un intervalle libre est possible) ; 

- realiser une enquete familiale, a la recherche d’antecedents 
neurologiques familiaux similaires ; 

- realiser une imagerie cerebrale (a la recherche d’une lesion 
des noyaux gris centraux notamment) ; 

- effectuer un dosage du cuivre et de la ceruleoplasmine (chez 
les sujets de moins de 50 ans). 

Traitement 

La toxine botulique peut etre proposee en cas de dystonie 
focale : injection sous-cutanee ou intramusculaire dans les 
muscles irmpliques dans la dystonie. La toxine botulique agit en 
realisant un bloc presynaptique au niveau de lajonction neuro- 
musculaire (elle empeche la liberation de I’acetylcholine dans la 
fente synaptique). 

Un traitement par L-dopa doit etre essaye devant toute dys- 
tonie, car il existe de rares formes dopa-sensibles. 

Les anticholinesterasiques peuvent etre proposes (trihexy- 
phenidyle), en I’absence de contre-indications (glaucome 
a angle ferrme, adenome de la prostate...) et avant I’age de 
60 ans en raison du risque confusionnel au-dela. 


Choree 

II s’agit de mouvements spontanes, rapides, irreguliers, d’assez 
grande amplitude, arythmiques, survenant sur un fond d’hypotonie, 
depourvus definalite. 

Classification etiologique 

1. Chorees acquises 

Chorees iatrogenes : de tres nombreux medicaments peuvent 
entraTner une choree : antiparkinsoniens, antagonistes dopami- 
nergiques, antiepileptiques, inhibiteurs calciques, lithium, contra- 
ception orale, etc. 
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Chorees auto-immunes : choree post-streptoccocique (de Syden- 
ham) apparaissant dans les semaines suivant une angine strep- 
tococcique non traitee par antibiotiques, lupus erythemateux 
dissemine ou syndrome des antiphospholipides, thyroidite 
d’Hashimoto, syndromes paraneoplasiques (en general asso- 
cies a la presence d’anticorps antineurones dans le sang ou le 
liquide cephalo-rachidien). 

Chorees gravidiques : survenant au cours de la grossesse. 

Chorees lesionnelles : vasculaires ou tumorales, lesions des noyaux 
gris centraux (striatum notamment). 

Chorees metaboliques : hyperglycemie sans cetose. 

Chorees infectieuses : toxoplasmose cerebrale, infection a VIH. 
Rarement maladie de Creutzfeldt-Jakob. 

2. Chorees hereditaires 

Elies sont dominees par la maladie de Huntington. 

La maladie de Huntington est une maladie hereditaire de trans- 
mission autosomique dorminante, liee a une mutation de type 
repetition de triplets CAG dans le gene de la huntingtine. La 
penetrance est de 100%. 

L’age de debut est variable, inversement proportionnel au 
nombre de triplets CAG. L’ evolution est lente et se fait sur une 
vingtaine d’annees. 

Trois types de signes peuvent inaugurer la maladie ou apparaitre 
au cours de revolution : 

- les signes moteurs : mouvements choreiques diffus ou, dans 
les formes juveniles, syndrome akineto-hypertonique ; 

- les signes psychiatriques : troubles thymiques, troubles du 
comportement ; 

- les troubles cognitifs : apparition d’une deterioration intellec- 
tuelle dominee par des troubles cortico-frontaux (troubles dys- 
executifs, difficultes de planification, d’abstraction). 

Les autres signes sont des troubles oculomoteurs (lenteur puis 
limitation de la poursuite oculaire et des saccades) apparaissant 
au cours de revolution. 

Le diagnostic repose sur I’etude genetique, qui met en evidence 
une augmentation des triplets CAG (> 39) dans le gene de la 
huntingtine. 

L’ aggravation progressive de la choree a pour consequence 
des troubles de I’equilibre, de la coordination, de I’elocution et de 
la deglutition. Ces troubles moteurs associes a I’aggravation des 
troubles cognitifs (demence) sont a I’origine d’une perte progres- 
sive de I’autonomie 

Le traitement est actuellement purement symptomatique : 

- des mouvements choreiques : tetrabenazine (Xenazine) de 1 2,5 a 
75 mg/j (effets secondaires a surveiller : syndrome depressif et 
syndrome parkinsonien), neuroleptiques (olanzapine, tiapride) ; 

- des troubles psychiatriques : en fonction des symptomes, neu- 
roleptiques, antidepresseurs, anxiolytiques ; 

- une prise en charge kinesitherapique et orthophonique est 
necessaire pour la prise en charge des troubles de la coordina- 
tion et de I’equilibre, ainsi que pour les troubles de relocution et 
de la deglutition. 


Le conseil genetique est indispensable et requiert une infor- 
mation concernant le mode de transmission de la maladie. Un 
diagnostic presymptomatique peut etre propose aux membres 
de la famille non malades (dans le cadre de consultations pluri- 
disciplinaires faisant intervenir un neurologue, un psychiatre et 
un geneticien). 

Conduite a tenir face a une choree 

Elle consiste en : 

- la recherche des antecedents familiaux ou la prise de medica- 
ments ; 

- un bilan biologique a adapter a chaque situation : glycemie, 
recherche anticorps antiphospholipides, antinucleaires, anti- 
neurones, antistreptococcique, antithyroglobuline, TSHus ; 

- la recherche genetique de la maladie de Huntington, notam- 
ment en cas d’antecedent familial de demence ou de trouble 
pyschiatrique, ou en cas de choree generalisee progressive, 
sans autre cause evidente ; 

- une IRM cerebrale a la recherche d’une lesion du striatum 
notamment ; 

- le traitement symptomatique de la choree (tetrabenazine 
[Xenazine] de 12,5 a 75 mg/j [contre-indication : depression ou 
syndrome akinetique severe]) ou, sur les neuroleptiques ; 

- le traitement de la cause : syndrome des antiphospholipides, 
thyroidite, etc. 

Ballisme 

II s’agit de mouvements de tres grande amplitude, proximaux, 
qui justifient le meme bilan et la meme prise en charge que les 
mouvements choreiques. 

En cas de debut brutal, une origine vasculaire doit etre exclue 
en priorite : accident vasculaire ischermique ou, plus souvent, 
hematome des noyaux gris centraux, noyau sous-thalamique en 
particulier. 

Myoclonies 

Definition 

II s’agit de contractions musculaires brusques et breves tou- 
chant un fragment de muscle, un muscle entier, voire plusieurs 
muscles. Elies sont le plus souvent arythmiques, mais il existe 
des myoclonies rythmiques qui constituent le principal diagnostic 
differentiel du tremblement. Les myoclonies negatives corres- 
pondent a de brusques resolutions du tonus et sont appelees 
egalement asterixis. 

Diagnostic etiologique 

Les causes de myoclonies sont tres nombreuses. 

Les circonstances de survenue (aigue, subaigue, chronique), la 
localisation (localisees ou diffuses), le caractere spontane, provoque 
(myoclonies d’action) ou reflexe (myoclonies provoquees par le 
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bruit, le toucher), les signes associes (hyperthermie, troubles de 
la vigilance) permettent d’orienter le diagnostic etiologique. Les 
myoclonies peuvent en effet temoigner d’une souffrance cere- 
brale (cortex, tronc cerebral) ou rmedullaire. 

Causes metaboliques : insuffisance renale, hyponatremie, hyper- 
ammoniemie. Le flapping tremor rmalgre son nom se range plus 
volontiers dans le groupe des myoclonies : il apparaTt au maintien 
de I’attitude, est irregulier, avec une composante d’atonie (durant 
laquelle la main chute). II se rencontre dans les encephalopathies 
metaboliques (dosage de I’hyperammoniemie). 

Causes iatrogenes : surdosage medicamenteux notamment 
(lithium, antiviraux, parexemple). 

Encephalites infectieuses. 

Epilepsie. 

Causes lesionnelles : post-anoxiques, par exemple. 

Maladie de Creutzfeldt-Jakob. 

Conduite a tenir 

II taut realiser un bilan biologique en cas de myoclonies aigues 
ou subaigues : ionogramme, glycemie, creatininemie, uree, 
ammoniemie. 

Le reste du bilan peut comporter : 

- un electro-encephalogramme : a la recherche de signes epilep- 
tiques ; 

- une IRM ou un scanner cerebral (en cas de myoclonies diffuses 
ou lateralisees) ou une IRM medullaire (en cas de myoclonies 
limitees aux membres inferieurs) ; 

- r etude du liquide cephalo-rachidien en cas d’hyperthermie 
(pour exclure une encephalite ou une meningo-encephalite 
infectieuse), ou en cas de suspicion de maladie de Creutzfeldt- 
Jakob (dosage de la proteine 14.3.3 et de la proteine tau totale). 

Tics 

Definition 

Les tics correspondent a des mouvements involontaires, sou- 
dains, brefs, intermittents, stereotypes, repetes. Ils peuvent etre 
simples (clignement des paupieres), complexes (caricature d’un 
gestevolontaire), vocaux (raclement de gorge, reniflements, oris), 
voire coprolalie (verbalisation d’obscenites). II s’agit des seuls 
mouvements anormaux qui peuvent etre transitoirement controles 
par la volonte, mais au prix d’une tension intense, avec en general 
un phenomene de rebond. 

Classification 

Tics benins : ils surviennent en general dans I’enfance et dispa- 
raissent spontanement en quelques annees, soit totalement, soit 
partiellerment. Ils n’ont pas d’incidence sur I’integration scolaire, 
sociale ou professionnelle. 

Maladie des tics de Gilles de la Tourette : elle debute dans I’enfance. 
Son diagnostic necessite la presence de tics moteurs et de tics 
verbaux (bruits larynges, coprolalie), quotidiens, chroniques, a 


I’origine d’une souffrance marquee ou d’un retentissement fonc- 
tionnel. Elle peut s’accompagner de comorbidites frequentes 
(troubles obsessionnels compulsifs, depression, autisme, auto- 
mutilations). L’ evolution peut se faire de maniere favorable a Page 
adulte, mais certaines formes restent graves, avec impossibility 
d’integration sociale. 

Conduite a tenir 

Le diagnostic de tics ne necessite pas la realisation d’examens 
complementaires. 

La prise en charge therapeutique doit prendre en compte le 
retentissement fonctionnel et social. En I’absence de retentisse- 
ment, aucun traitement n’est necessaire. En cas de retentisse- 
ment fonctionnel, dans le cadre de la maladie des tics de Gilles 
de la Tourette, le traitement pharmacologique repose sur les 
neuroleptiques a faibles doses. En cas de comorbidites, une 
prise en charge mixte neurologique et psychiatrique est souvent 
necessaire. La prise en charge sociale ne doit pas etre negligee. 

Athetose 

L’athetose correspond a des mouvements involontaires et 
reptatoires. 

Ce terme est actuellement reservee aux mouvements anor- 
maux postanoxiques, qui combinent des elements dystoniques 
et choreiques. 

Hemispasme facial 

II se distingue des autres mouvements anormaux car, contrai- 
rement a tous les autres, son mecanisme n’est pas lie a une ano- 
malie des noyaux gris centraux. II est soit secondaire a un conflit 
vasculo-nerveux sur le trajet du nerf facial (spasme hemifacial 
primitif), soit secondaire a une regeneration aberrante des fibres 
du nerf facial au decours d’une paralysie faciale peripherique 
(hemispasme facial post-paralytique). 

II correspond a des secousses musculaires, non rythmiques, 
irregulieres, localisees a une hemiface. Ces secousses peuvent 
avoir un caractere soutenu (tonique) ou etre plus breves (clo- 
niques). 

La realisation d’une IRM cerebrale pour exclure une lesion sur 
le trajet du nerf facial est indiquee. 

Le traitement repose sur la realisation d’ injections sous-cutanees 
de faibles doses de toxine botulique.* >» 


POUR EN SAVOIR O 

Grabli D. Maladie de Parkinson : de nouveaux concepts explicatifs centres 
sur les mecanismes cellulaires. Rev Prat 201 3;63(5):634-8. 


C. Tranchant et M. Bereau declarent n’avoir aucun lien d’interets. 
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MOUVEMENTS ANORMAUX 


Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


Ce chapitre des mouvements 
anormaux est complementaire 
du chapitre consacre aux 
syndromes parkinsoniens. 

La maladie de Wilson peut 
s’inscrire dans les deux questions, 
et peut faire I’objet d’un cas 
clinique. 

II taut se souvenir que tout 
mouvement anormal survenant 
avant 50 ans peut reveler 
une maladie de Wilson, et connaTtre 
les moyens du diagnostic (tests 
biologiques et genetiques, IRM 


cerebrale) ainsi que les principes 
du traitement et de sa surveillance. 
Comme la maladie de Wilson, 
la maladie de Huntington 
est un sujet transversal avec 
la psychiatrie et la genetique, 
et peut egalement faire I’objet 
d’une question. 

II faut savoir reconnaitre la maladie 
de Huntington, connaTtre les 
modalites du diagnostic, celles 
du conseil genetique du diagnostic 
presymptomatique, ainsi que les 
principes du traitement. 


Le diagnostic d’un tremblement est 
egalement une question importante. 
Comment examiner un tremblement, 
orienter son diagnostic 
etiologique, et savoir quels sont 
les examens complementaires 
a realiser (ou a ne pas realiser) 
en cas de tremblement. 

Enfin, les mouvements anormaux 
peuvent etre iatrogenes, 
et il faut connaTtre les principaux 
medicaments susceptibles 
d’induire un tremblement, 
une dystonie, une choree... 


Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 



de la Q 310, page 557 


CAS CLINIQUE 

Un jeune homme de 25 ans se presente aux urgences pour une colique nephretique 
droite. II est apyretique, sans antecedents particuliers. La douleur est typique de 
colique nephretique, la bandelette urinaire est negative (sang leuco nitrites -). 
L’ASP ne retrouve pas d’opacite calcique en projection des voies urinaires. Un scanner 
renal sans injection est demande et retrouve une volumineuse masse retroperitoneale 
comprimant I’uretere droit. Le traitement antalgique soulage le patient. L’examen 
retrouve un testicule droit augmente de volume, indolore, sans hydrocele associee. 


QUESTION N° 4 

Quels sont les facteurs de risque de tumeur 
germinale du testicule ? 

QUESTION N° 5 

Quels sont les deux sites metastatiques 
les plus frequents d’une tumeur germinale 
du testicule ? 


QUESTION N° 1 

Quels diagnostics pouvez-vous evoquer ? 

QUESTION N° 2 

Quels examens demandez-vous ? 


QUESTION N° 3 

L’echographie montre un testicule 
droit d’allure tumoral. 

Comment confirmer votre diagnostic ? 
Decrivez la technique. 



Retrouvez toutes les reponses 
et les commentaires sur 
www.larevuedupraticien.fr 

onglet espace etudiants 

puis QU'EST-CE QUI PEUT TOMBER ? 
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